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はじめに
横紋筋は種々の病的状態下で炎症性変化を呈し，それ
は“ polymyosits-多発性筋炎"の名で総括されてきた
が，筋炎発症の背景が明らかになるにつれていくつかの
型分けが可能となり，その理解が容易になってきた。既ち 
Pearson1)は polymyositisを TypeI-polymyositis in 
adults，Type I・typicalclermatomyositis，Type m-
inflammatory myositis associated with malignancy， 
Typ~ N -childhoocl myosi tis，Type V -myosi tis asso・ 
ciatecl with the overlap syndromeとに分類して臨床
像の特徴を整理している。また免疫組織学的手法を鑑別
の一手段として Oxenhandlerらわは横紋筋組織でみら
れる蛍光抗体直接法による所見のパターンを vascular 
staining pattern，sarcolemma-basement membrane 
staining pattern，fiber staining patternの3つにわけ
結合組織病変の分類を試みている。著者等は胸腺腫，重
症筋無力症，真性赤芽球療をともないその比較的後期に 
Type m polymyositisを呈したと考えられる剖検例を
経験したので，主としてその筋炎の病理形態学的特徴を
中心に報告する。
へ入院した。入院時意識清明で血圧118/70，黄症はなく
肝牌も触知しなかった。頭痛を訴え頚部硬直を認め腰椎
穿刺で日光微塵があり髄膜炎が考えられた。また右胸水
が発見された。 9月初旬上腹部痛と口唇，下顎，左上肢
に虚箪が出現し，低酸素血症が認められ気管切開をおき
ノξー ドレスピレータによる補助呼吸が行われた。黄症の
出現と右季肪部の圧痛が同時期にみられた。以後微熱状
態がつづいたが頭痛もなく胸水もなく 1カ月で補助呼吸
も不要となった。上腹部の圧痛は 9月下旬には消失した
が10月初旬に再び増悪，黄症も再現しこの消長をくりか
えした。次第に衰弱がめだち起坐することもできぬまま 
11月28日死亡した。
検査成績の概略
血算:赤血球122万，白血球6800，Hb 3.9gfcll，Ht 14 
%，血小板4.1万 (52.9. 21)尿:蛋白(+)，糖(半) 
(52. 9. 29)肝機能検査:TP 5.0gfdl，A/G l.07，MG 
11， TTT 0.7u，ZTT 3.0u Tch 97mgfcll，GOT 282 
KU，GPT 80KU，Al・P44.2KAU LDH 870W.U. 
LAP 400GU. (52. 9. 29)電解質:Na 124mEqfl，K 
4.9mEq/l，Cl 96mEq/l (52. 10. 4) CPK 15 (52. 11. 
25) BUN 84mgfdl，Creatinin 4.7mg/c11 (52. 9. 12) 
症
伊
脳背髄液:初圧220mmH20，蛋白65mgfdl，細胞64/3(好
66歳男性.家族歴に特記すべきことはない。
中球19%，リンパ球81%) (52. 8. 29)胸水:比重1015
昭和46年 8月頃 (53歳)重症筋無力症の診断をうけ 3
以下， リパルタ反応(一) (52. 9. 2)培養:血液より 
年間抗コリンエステラーゼ斉IJを使用していた。昭和49年 enterobacter cloacae (52. 9. 10)尿より coaglasene咽 
(56歳)には肝障害を指摘され，さらに昭和51年 9月(58 gative staphylococcus (52. 8. 26)。
歳)には胸腺腫の診断をうけ52年 2月から 3月に3000r 病理解剖所見 (A・1083)

の照射をうけた。昭和52年 4月 (59歳)には貧血が増悪 病理解剖は死後 4時間40分で、行われた。身ー 長162.5cm，

し「赤芽球癖」の診断をうけ外来にて輸血をうけてい 体重38kg.その病変は次の 3項目にまとめられる。
 
た。昭和52年 8月下旬39.50Cの発熱があり旭中央病院 1. 自己免疫疾患に関連をもっと考えられる病変
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図1.胸鎖乳突筋にみられたはげしい筋炎。筋細胞の変性， 萎縮， 消失と多数の炎性細胞浸潤がびまん性に
認められる。 x60 へマトキシリン・エオジン染色
図 2.変性崩壊を示す筋細胞がみられる一方多核の筋原性巨細胞も認められる。 マクロファージ及び単核細
胞の浸潤がめだっ。胸鎖乳突筋。 x150 へマトキシリン・エオジン染色
図 3.左心室心筋にみられた巣状の筋炎である。 中心部の壊死に陥った心筋をとりかこんで単核細胞浸潤が
みられた。 X150 ヘマトキシリン・エオジン染色 
a.胸腺腫 (37g，放射線による修飾， mixed type) 
b.抗筋抗体によって惹起されたと考えられる多発性
筋炎
 
c ?慢性活動性肝炎
 
d.重症筋無力症* 
e.真性赤芽球癖*(*臨床経過中に認められたもの) 
2. 感染症ないし敗血症状態を示唆する所見 
a.横隔膜下膿療をともなった肝膿蕩(肝2250g，右
葉 2x 4 x 4 cm) 
b.慢性腎孟腎炎 
C. 感染牌 
d.線維素性心外膜炎 
e. 肉芽腫性髄膜炎(脳1420g，左前頭葉及び右後頭
葉，小豆大) 
3. その他の病変 
a.動脈硬化症(総腸骨動脈内の血栓形成) 
b.左右線維性胸膜炎，肺気腫と巣状肺胞中隔線維化 
C. 系統的リンパ装置の萎縮 
d.肝牌の血鉄症 
e.左腎の散在性嚢胞
本論では臨床的には明瞭な把握がなされなかったが注
目すべき病変と考えられる筋炎についてのべたい。
横隔膜，肋間筋及び胸頚乳突筋をはじめとする頭部筋
肉にはびまん性の筋炎が認められた(図 1)。筋線維は巣
状~びまん性に萎縮，断裂，消失を示し著明な食細胞反
応がみられ，同時に多数の単核細胞浸潤が認められた。
一部では好塩基性の胞体を有する多核の再生への機転を
示す筋細胞の混在があった(図 2)。舌及び左心室心筋で
は巣状の同様の筋炎の発生がみられた(図 3)。電顕的に
検索しえた横隔膜では間質血管系には免疫結合物を示唆
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1'214. 横隔膜の凍結切片を佳光抗体直接法でヒト IgGを染めたもので筋胞体内が bandingpatternを示し
て染色されている。 x640 
@ 5. 患者血清を120倍に稀釈して正常ヒ卜筋に重畳したあと佳光擦織抗ヒト IgG(ヤギ)で染めたものであ
る。 myasthenicstriational staining pattern3) であり染色されている部分が I帯に相当する。 X1500 
/:g6. 胸鎖乳突筋のパラフィン切片をプロナ}ゼ法7)を用い間接法でとト IgGの局在をみたものである。
残存している筋細胞は不規則な形態を示して染めだされている。 x60
図 7. 図 6と同様の方法で舌筋を染めたもの。矢印で示す 3コの筋品1胞が巣状にヒト IgGに|場性を呈して
いる。 X150
する沈着物を認めなかった。比較的構造の保たれている
筋細胞にも細胞膜下の浮腫やZ帯をはじめとする筋細線
維の走行の乱れがみられた。
横隔膜筋の盤光抗体直接法では IgG及び sICが筋
細胞内に明らかな局在を示した(図 4)0 IgA及び IgM
については有意の染色性を認めなかった。次いで患者血
清を120倍に稀釈してヒト正常筋の凍結切片に重畳しそ
の後笹光抗体間接法を行ったところ図 5の如く IgGの
筋胞体内成分への結合がみられた。同様の所見が家兎筋
についての間接法で、も認められた。その鐙光パターンは 
Oxenhandlerらめの五ber staining pattern であり 
Nicolson らめの myasthenic striational staining 
patternであった。偏光顕微鏡ではこの盤'光陽性部が I
帯に相当するものと考えられた。一方正常ヒト腎，肝，
骨髄及び家兎胸腺，腎，肝についての患者の血清グロプ
リンの結合能は蛍光抗体間接法レベルでは証明しえず抗
赤芽球抗体4)及び anti-actin-antibody5，6)の存在は明確
にできなかった。凍結標本のえられなかった患者の諸臓
器における IgGの局在性を知るために Wittingの方
法7)によってパラフィン切片について鐙光抗体間接法を
行った。横隔膜，胸鎖乳突筋のような光顕上びまん性の
炎症のある筋肉ではびまん性で変性萎縮のある筋細胞が
染色された(図的。また心筋や舌筋の知き巣状の病巣の
みられた筋肉でもかなり広はんに IgGの局在が筋細胞
内にみられ，光顕的に筋炎の存在を認めない榔分におい
ても巣状に一部の筋細胞胞体が陽性に染色された(図 
7)。腸管の平滑筋には陽性笹光を認めなかったが， 腎
の動脈の中JI莫及びその硬化した内!漢に染色性を認めた。
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又肝細胞が散在性に盤光陽性であった。
考 察
この症例のもづ胸腺j陸，重症筋無力症，真性赤芽球癖多
発性筋炎はいずれもそのいくつかが合併して発生するこ
とがよく知られている。重症筋無力症は胸腺腫の15-59
%，真性赤芽球、療は胸腺腫の約50%の人に認められるが
如くである8)。 同保に約半数の重症筋無力症の患者には
多発性筋炎が認められ，さらにその44%には抗横紋筋抗
体が認められると Straussらは報告している9)0 Strauss 
ら9)はその抗体の特徴として補体結合性があり， 横紋筋
内成分に結合性のあることをあげており，少なくともそ
の抗体価は60倍以上で陽性であるとしている。本症例は
同様の特徴をもった抗横紋筋抗体が証明され，種の違う
家兎筋にも結合性のあることが鐙光抗体法で示された。
プロナーゼ法ねによるパラフィン切片を使った検索では
高度の筋炎を組織学的に示す所のみならず巣状の筋炎の
ある心筋ではかなりびまん性にまた筋炎を示唆する炎性
細胞浸潤のまだみられない舌筋にも巣状に免疫グロプ
リンの局在がみられた。同様の所見は Oxenhandler
ら2)の報告した五berstaining patternを示す筋病変に
もみられており，おそらくは液性抗体がまず個別の筋細
胞に結合することから炎症がはじまるものと考えられ
る。
さてこの抗体が横紋筋のどの成分に対するものである
かが問題になろう。 Stroehmannら11)は重症筋無力症の
患者の血清は myosin成分に対する抗体を含んでいる
との説を出しており， Straussら10)は1965年の報告のを
訂正し1967年には I帯に自己抗体の局在があるとしてい
る。 Nambaら12)は筋の microsomalfractionに対する
抗体であるとしており) Mendellら13)の免疫電顕法の観
察では I帯にある sarcoplasmicreticulum内に抗体の
局在を示す反応物を見出しており myo五lamentには 
actin，myosinの両方ともに局在がみられなかったと報
告しいる。 Nicholsonら3)は心筋に対する抗体の解析で
心筋に striationを示して結合する抗体に 2種類あるこ
とを示しており，その一方を myasthenicとよび他方を 
nonmyasthenicとよんで‘いる。後者は I帯と MHzone 
に結合がみられるのに対し前者は I帯と A-Ijunction 
に結合がみられ微妙な差があることを提示している。
本症例では畿光抗体法によるパターンは myasthenic 
typeであるが筋成分への抗体結合部位についてはさら
に検討を要すると思われる。患者の血清中には蛍光抗体
法レベルでは平滑筋への結合抗体の存在はみとめられ
ず，またプロナーゼ処理をした蛍光抗体間接法でも患者
の消化管の筋層には有意の抗体の局在はなかづたが，腎
の中動脈の平滑筋には IgGの局在がみられた。本症例
の自己抗体中に anti-actin-an tibody5，のの存在があった
かどうかは明確にできなかった。重症筋無力症患者にみ
られる抗筋抗体がはたして筋の同ーの部に対する抗体し
かもたないのか，あるいはさまざまな成分に対して抗体
が産生されうるのかは今後の解析にまたねばなるまい。
重症筋無力症，真性赤芽球癖，多発性筋炎などが胸腺
の過形成や胸腺腫にともなっておこってくることは興味
のあるところである。現在信じられているドグマ一一ー胸
腺由来リンパ球が amplifierそして supressorcellと
して全身免疫反応を統御しているーーに従えば胸腺過形
成あるいは腫痕発生が amplifierT cellの増加や su-
pressor T cellの機能低下の表現としてとらえられ抗自
己筋抗体の発生も胸腺機能低下がその成因とみなされる
であろう 14)。多発性筋炎の他にも SLE，天癌搭， リウ
マチ様関節炎，橋本病などの自己抗体によって惹起され
ると考えられる疾患が胸腺腫と合併して発生しているこ
とが報告されている叱近い将来この胸腺機能と自己免
疫病との相闘をより明確にしうる手段が与えられるもの
と期待したい。
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